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Хроническая воспалительная демиелини-
зирующая полинейропатия (ХВДП)  – самая 
распространенная приобретенная нейропа-
тия дизиммунного генеза, проявляющаяся 
симметричным двигательным дефицитом 
и  нарушениями чувствительности. С  момента 
первого упоминания о  заболевании описано 
множество вариантов его атипичного течения, 
которые составляют около половины всех слу-
чаев ХВДП и  характеризуются особенностями 
диагностики и  ответа на терапию. Активное 
изучение патогенеза ХВДП способствует по-
лучению новой информации о  группе дизим-
мунных нейропатий в  целом и  ставит вопрос 
о  классификации этих заболеваний. В  настоя-
щее время ХВДП рассматривается скорее как 
спектр заболеваний, нежели отдельная нозо-
логия. Предложено более 15 диагностических 
критериев, что обусловливает трудности диа-
гностики этого заболевания. Многие полиней-
ропатии имеют схожую с  ХВДП клиническую 
картину, поэтому нередко ХВДП становится 
диагнозом исключения. Ключевым инструмен-
тальным методом считается электронейро-
миография, однако именно с  особенностями 
ее проведения и  интерпретацией результа-
тов связано наибольшее количество случаев 
ошибочного диагноза. Дополнительные ла-
бораторно-инструментальные методы диа-
гностики обладают вариабельной чувстви-
тельностью и  специфичностью, в  связи с  чем 
определение достаточного и  необходимого 
объема обследования, особенно в  случаях 
атипичного течения заболевания, становится 
непростой задачей. Очевидно, что необходи-
мость грамотной и своевременной диагности-
ки тесно сопряжена с  наличием эффективной 
патогенетической терапии, определяющей 
прогноз и степень инвалидизации пациента.
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Хроническая воспалительная деми-елинизирующая полинейропатия (ХВДП)  – приобретенное аутоим-мунное заболевание периферической 
нервной системы, характеризующееся ремит-
тирующим, прогрессирующим или стационар-
ным течением на протяжении более 8  недель, 
наличием электрофизиологических или пато-
морфологических признаков демиелинизации 
периферических нервов, а также ответом на им-
муносупрессивную и/или иммуномодулирую-
щую терапию [1, 2].
Распространенность заболевания, по дан-
ным разных источников, варьируется от  0,7 
до 10,3 случая на 100 тыс. Эпидемиологических 
данных по ХВДП на территории Российской 
Федерации нет. Мужчины болеют чаще женщин 
(соотношение 1,5–4:1) [3]. 
В настоящее время ХВДП рассматривается 
как клинически и  иммунологически более ге-
терогенное заболевание, чем считалось ранее. 
В  связи с  этим частота ошибочного диагноза 
ХВДП может достигать 50%  [4, 5]. Обусловлено 
это прежде всего ошибочной интерпретацией 
инструментальных и  электрофизиологических 
данных, а  также большим перечнем заболева-
ний, протекающих под маской ХВДП [5, 6].
Очевидно, что имеющиеся сложности диа-
гностики приводят к задержке адекватного лече-
ния и, как следствие, инвалидизации пациентов, 
преимущественно трудоспособного возраста [7].
Целью настоящего обзора стал анализ ак-
туальных научных работ, освещающих вопрос 
гетерогенности вариантов ХВДП и роль лабора-
торно-инструментальных данных в  установле-
нии диагноза.
Проведен поиск в  различных электронных 
базах данных (Medline, Embase, Scopus, Web of 
Science, Google Scholar) по ключевым словам 
«ХВДП» или «хроническая воспалительная де-
миелинизирующая полинейропатия», «дизим-
мунные полинейропатии», «атипичная ХВДП»  / 
"CIDP" или “chronic inflammatory demyelinating 
polyneuropathy”, “dysimmune neuropathy”, “atyp-
ical CIDP” научных работ на русском и  англий-
ском языках, опубликованных в период с января 
2014 по октябрь 2019 г.
Классификация и краткое описание  
форм хронической воспалительной 
демиелинизирующей полинейропатии
В  большинстве случаев ХВДП проявляет-
ся наиболее распространенной и  изученной 
«классической» формой, которая клинически 
выражается вялым тетрапарезом с  равномер-
ным вовлечением проксимальных и  дисталь-
ных отделов, преобладанием моторного дефи-
цита над сенсорным, нарушениями глубокой 
и  – в  меньшей степени  – поверхностной чув-
ствительности, наличием сенситивной атак-
сии, снижением или выпадением сухожильных 
рефлексов, что отражает вовлечение в  патоло-
гический процесс толстых, наиболее миелини-
зированных нервных волокон. Черепные нервы, 
дыхательная мускулатура, вегетативные волок-
на поражаются достаточно редко. Степень вы-
раженности неврологического дефицита может 
варьировать от легкой до тяжелой. Несмотря на 
то что одним из критериев установления диа-
гноза служит временной фактор – прогрессиро-
вание симптоматики в  течение минимум 8  не-
дель, до 16%  случаев заболевания приходится 
на дебют с острым началом, имитирующий син-
дром Гийена – Барре [1, 2, 8]. 
Впервые клиническая картина «классиче-
ской» ХВДП, патоморфологические изменения 
при данном состоянии и ответ на терапию глю-
кокортикостероидами были описаны J.  Austin 
в 1958 г. Позднее, в 1975 г., P. Dyck с коллегами 
предложили термин «хроническая воспали-
тельная демиелинизирующая полинейропа-
тия», описав помимо клинической картины 
особенности электронейромиографии, измене-
ния в  спинномозговой жидкости и  биоптатах 
нервов [2].
Сегодня, согласно рекомендациям Евро-
пейской федерации неврологических об-
ществ / обществ периферической нервной си-
стемы (European Federation of Neurological 
Societies / Peripheral Nervous System – EFNS/PNS, 
2010), выделяют следующие атипичные формы 
ХВДП: мультифокальная приобретенная демие-
линизирующая сенсомоторная полинейропатия 
(синдром Льюиса  – Самнера), дистальная при-
обретенная демиелинизирующая симметричная 
полинейропатия, преимущественно сенсорная 
форма, преимущественно моторная форма, фо-
кальная форма [1].
Проведенные в  течение последних лет ис-
следования в  области иммунологии позволили 
взглянуть по-новому на патогенез дизиммун-
ных нейропатий благодаря выявлению аутоан-
тител к нодальным и паранодальным белкам пе-
риферических нервов (NF155, CNTN1, CASPR1, 
NF140, NF186) [9, 10].
Характеристика основных вариантов ХВДП, 
включая недавно выделенные, ассоциированные 
с анти-IgG4-антителами, приведена в табл. 1. 
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Таблица 1. Основные формы хронической воспалительной демиелинизирующей полинейропатии [11–14]
Форма Доля сре-
ди всех 
форм 
ХВДП
Клинические проявления Характер распределения симпто-
матики
Ответ на терапию Дифференциальный диагноз
Типичная ХВДП > 50% Хроническое течение, сенсор-
ный и моторный дефицит
Симметричный; равномерное 
вовлечение проксимального 
и дистального отделов
ВВИГ, ГКС, ПФ Другие формы моторно-сенсор-
ной ПНП (парапротеинемиче-
ские, наследственные и пр.)
ХВДП с острым 
началом
До 18% Острое, подострое начало; сен-
сорный и моторный дефицит 
Симметричный; равномерное 
вовлечение проксимального 
и дистального отделов
ВВИГ, ГКС, ПФ Синдром Гийена – Барре; ПНП, 
ассоциированные с наличием 
NF155- и CNTN1-антител
Синдром Льюи-
са – Самнера 
(MADSAM)
До 34% Хроническое течение, сенсор-
ный и моторный дефицит
Асимметричный; верхние конеч-
ности вовлечены в большей 
степени, чем нижние; дисталь-
ный отдел вовлечен в большей 
степени, чем проксимальный
ВВИГ, ГКС, ПФ Мультифокальная моторная 
нейропатия, нейропатия со 
склонностью к параличам от 
сдавления, васкулит-ассоци-
ированная ПНП, невралгиче-
ская амиотрофия, спинальная 
мышечная атрофия
Дистальная приоб-
ретенная деми-
елинизирующая 
симметричная 
ПНП (DADS)
До 17% Хроническое течение, преи-
мущественно cенсорный 
дефицит
Симметричный; дистальный отдел 
вовлечен в большей степени, 
чем проксимальный
ВВИГ, ГКС, ПФ Диабетическая ПНП; НМСН; IgM-
MGUS ПНП, ассоциированная 
с анти-МАГ- антителами; 
NF155-ассоциированная ПНП
Преимущественно 
сенсорная ХВДП, 
включая хрони-
ческую иммунную 
сенсорную поли-
радикулопатию
До 35% Хроническое течение, преи-
мущественно cенсорный 
дефицит
Симметричный; нижние конеч-
ности вовлечены в большей 
степени, чем верхние; дисталь-
ный отдел вовлечен в большей 
степени, чем проксимальный
ВВИГ, ГКС, ПФ Паранеопластические ПНП, 
парапротеинемические ПНП, 
ПНП при болезнях соедини-
тельной ткани
Преимущественно 
моторная 
До 10% Хроническое течение, пре-
имущественно моторный 
дефицит
Симметричный; равномерное 
вовлечение проксимального 
и дистального отделов
ВВИГ, возможно ухуд-
шение состояния на 
фоне ГКС
Другие моторные ПНП; болез-
ни двигательного нейрона; 
ПНП, ассоциированная с ан-
ти-CNTN1-антителами
Фокальная 1% Хроническое течение, медлен-
ное прогрессирование, сен-
сорный и моторный дефицит
Асимметричный; плечевое или 
пояснично-крестцовое спле-
тение; один нерв или более на 
одной конечности; дистальный 
отдел вовлечен в большей сте-
пени, чем проксимальный
ВВИГ, ГКС, ПФ Мультифокальная моторная 
нейропатия, нейропатия со 
склонностью к параличам 
от сдавления, васкулит-ас-
социированная нейропатия, 
невралгическая амиотрофия, 
болезнь двигательного ней-
рона
ХВДП, ассоциированная с нодальными и паранодальными анти-IgG4-антителами
NF155 10% Подострый дебют с выражен-
ным дефицитом (преимуще-
ственно моторным), возраст 
25 лет, сенсорная атаксия, 
тремор
Симметричный; дистальный отдел 
вовлечен в большей степени, 
чем проксимальный
Плохой ответ на ВВИГ, 
частичный ответ на 
ГКС, потенциально 
хороший ответ на 
ПФ и ритуксимаб
Анти-NF155-антитела выявляют-
ся при других ПНП (синдром 
Гийена – Барре, ряд наслед-
ственных ПНП и др.)
NF140, NF186 Подострый дебют, моторный 
и сенсорный дефицит, сенси-
тивная атаксия, вовлечение 
черепной мускулатуры
Симметричный Частичный ответ на 
ВВИГ и ГКС, потен-
циально хороший 
ответ на ритуксимаб
Другие атактические ПНП
CNTN1 Подострый дебют с выражен-
ным дефицитом (преимуще-
ственно моторным), возраст 
около 25 лет, сенсорная атак-
сия, тремор
Симметричный; равномерное 
вовлечение проксимального 
и дистального отделов
Плохой ответ на ВВИГ, 
частичный ответ на 
ГКС, потенциально 
хороший ответ на 
ПФ и ритуксимаб
Синдром Гийена – Барре, мотор-
ные ПНП, болезнь двигатель-
ного нейрона
CASPR1 Подострый дебют с выражен-
ным дефицитом (преимуще-
ственно моторным), нейропа-
тический болевой синдром
Симметричный; дистальный отдел 
вовлечен в большей степени, 
чем проксимальный
Плохой ответ на ВВИГ, 
потенциально хоро-
ший ответ на ритук-
симаб
Другие ПНП с нейропатическим 
болевым синдромом
ВВИГ – внутривенная высокодозная терапия иммуноглобулином, ГКС – глюкокортикостероидные препараты, НМСН – наследственная моторно-сенсорная нейропатия,  
ПНП – полинейропатия, ПФ – плазмаферез, ХВДП – хроническая воспалительная демиелинизирующая полинейропатия
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Диагностика
Клиническая гетерогенность ХВДП наряду 
с  неспецифичностью лабораторно-инструмен-
тальных методов исследования и  отсутствием 
биомаркеров заболевания делает диагностику 
ХВДП весьма непростой задачей [4, 13, 15]. На 
данный момент предложено около 15 различных 
диагностических критериев ХВДП. Наиболее ак-
туальными признаны критерии, разработанные 
EFNS/PNS в 2010 г., которые учитывают клини-
ческие, электрофизиологические, лабораторные, 
нейровизуализационные и  морфологические 
данные, позволяя диагностировать типичный 
и атипичный варианты заболевания и выделять 
«достоверную», «возможную» и  «вероятную» 
ХВДП [1]. 
Несмотря на высокую чувствительность ис-
пользуемых критериев, клиническим крите-
риям EFNS/PNS (2010) могут удовлетворять до 
44%  пациентов с  альтернативным диагнозом, 
электродиагностическим  – до 14,8%  пациентов 
без ХВДП [4].
Электронейромиография – ключевой метод 
в  диагностике ХВДП, она должна быть прове-
дена у всех пациентов с подозрением на данное 
заболевание [2, 15].
Демиелинизирующий нейрофизиологиче-
ский паттерн включает:
• наличие блока проведения импульса, оцени-
ваемого по падению амплитуды и  площади 
М-ответа в  проксимальной точке стимуля-
ции по отношению к дистальной на 50% и бо-
лее;
• значительное замедление скорости распро-
странения возбуждения;
• изменение формы М-ответа в  виде темпо-
ральной дисперсии, увеличение длительно-
сти ответа; 
• увеличение дистальной латентности 
М-ответа;
• выраженное увеличение латентности позд-
них ответов (F-волн) или их отсутствие 
в  результате нарушения проведения воз-
буждения на проксимальном отрезке пери-
ферического нерва [1, 2, 15].
Несмотря на характерную электрофизиоло-
гическую картину при ХВДП, именно с  интер-
претацией результатов электронейромиогра-
фии связано большинство случаев ошибочного 
диагноза [4]. При аксональной полинейропатии 
с негрубым снижением скорости определяющи-
ми становятся следующие факторы: 
• ошибочная интерпретация данных, опреде-
ление «демиелинизации» в распространении 
возбуждения по двигательным нервам (на-
пример, при диабетической или токсической 
полинейропатии);
• наличие локального замедления скорости 
распространения возбуждения или блок 
проведения в  месте, типичном для невраль-
ной компрессии (на уровне туннеля), может 
быть расценен как признак дизиммунной 
нейропатии, особенно в случае множествен-
ного поражения;
• технические ошибки при проведении иссле-
дования – низкая поверхностная температу-
ра конечностей (рекомендованная темпера-
тура  – не менее 33  °C на ладони и  не менее 
30 °C в области наружной лодыжки); 
• переоценка наличия изменений или отсут-
ствия S-ответов, что может быть связано 
с  техническими особенностями, возрастом 
пациента или сопутствующими заболевани-
ями; 
• сложности при стимуляции проксимальных 
точек (точка Эрба) для определения прокси-
мальных блоков; 
• методологические ошибки исследования  – 
неверная расстановка маркеров ответов, не-
правильное измерение расстояния между 
точками стимуляции, недостаточная сила 
стимула и т.д. [2, 4, 5].
Повышение уровня содержания белка в це-
реброспинальной жидкости в  отсутствие ци-
тоза служит одним из поддерживающих кри-
териев диагностики ХВДП [1]. Однако данный 
критерий не облигатен – отсутствие изменений 
в  цереброспинальной жидкости не исключает 
диагноз ХВДП, в  то же время белково-клеточ-
ная диссоциация может встречаться в половине 
случаев альтернативных заболеваний, имеющих 
схожую с  ХВДП клиническую картину [4, 13]. 
Ряд авторов полагают, что рутинное проведе-
ние ликворологического исследования может 
приводить к гипердиагностике ХВДП и должно 
применяться только с  целью исключения аль-
тернативных заболеваний, но не подтвержде-
ния диагноза ХВДП. Отмечено, что наибольший 
процент пациентов с ошибочно установленным 
диагнозом ХВДП имели небольшое отклонение 
содержания белка от референсных значений  – 
в среднем 53 мг/дл при верхней границе нормы 
45 мг/дл, тогда как такое отклонение у больных 
с подтвержденным ХВДП было значительным – 
в  среднем 105  мг/дл [16]. Помимо прочего, сле-
дует учитывать вероятность повышения данных 
значений до 0,6  г/л у  здоровых людей старше 
60 лет [17]. 
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Магнитно-резонансная томография (МРТ) 
служит вспомогательным инструментом в диа-
гностике ХВДП, а характерные нейровизуализа-
ционные изменения входят в поддерживающие 
критерии EFNS/PNS (2010) [1]. При классиче-
ской ХВДП описано повышение сигнала и/или 
гипертрофия стволов сплетений или корешков 
на Т2-взвешенном изображении с накоплением 
контрастного вещества или без такового, что, 
по разным данным, встречается у  44–88%  па-
циентов с  ХВДП [18–20]. Такой разброс может 
быть обусловлен различием дизайна и  прото-
колов исследования, малой выборкой пациен-
тов [3]. Большинство исследований не показа-
ло достоверной связи между отсутствием или 
наличием изменений по данным МРТ, а также 
их характером с  длительностью, тяжестью за-
болевания и проводимой терапией [18]. МРТ – 
полезный дополнительный метод диагностики 
ХВДП, особенно в  случае несоответствия кри-
териям EFNS/PNS (2010), однако он отличается 
высокой стоимостью, наличием требований 
к техническому оснащению и специальной под-
готовке врача-радиолога [3]. 
Еще один дополнительный метод диагно-
стики ХВДП – биопсия нерва [1]. Типичные из-
менения в биоптатах нерва при данном заболе-
вании описаны еще в 1958 г. J. Austin и позднее 
в 1975 г. P. Dyck и коллегами на более объемной 
выборке пациентов. Характерными морфоло-
гическими проявлениями в этом случае стано-
вятся участки сегментарной демиелинизации 
и  ремиелинизации периферического нерва 
с  образованием феномена «луковичной голов-
ки». В разной степени выраженности также на-
блюдаются признаки интерстициального отека 
и  эндоневральные воспалительные клеточные 
инфильтраты, включая лимфоциты и макрофа-
ги [2, 13]. 
Обычно для биопсии выбирается нерв, наи-
более пораженный клинически и  электрофи-
зиологически. Ограничение метода состоит 
в том, что патологические изменения в нервах 
при ХВДП мультифокальные, более того, пора-
жаются преимущественно моторные волокна, 
чем сенсорные, а  для биопсии в  подавляющем 
большинстве случаев берутся чувствительные 
нервы (икроножный, поверхностный малобер-
цовый и  др.). Именно поэтому в  ряде случаев 
типичные изменения в биоптате нерва у паци-
ента с ХВДП могут не обнаруживаться [2]. 
Не будучи рутинным методом диагности-
ки ХВДП, биопсия нерва может быть полезна 
при атипичном течении заболевания или для 
исключения альтернативных причин полинев-
ритического поражения (амилоидная полиней-
ропатия, саркоидоз, васкулит и др.) [5, 6, 13].
Ультразвуковое исследование перифери-
ческих нервов  – сравнительно новый метод 
диагностики ХВДП, привлекательный своей 
доступностью и  невысокой стоимостью [3]. 
Характерные ультразвуковые изменения обна-
руживаются при дизиммунных, а  также ряде 
наследственных полинейропатий. У пациентов 
с ХВДП описано увеличение площади попереч-
ного сечения периферических нервов, особен-
но в проксимальных отделах, утолщение ство-
лов плечевого сплетения и спинальных нервов, 
изменение ультразвукового сигнала и  морфо-
структуры нервных фасцикул [21]. Ряд научных 
коллективов предложили протоколы, отража-
ющие комплексные ультразвуковые параметры, 
что оказывает неоспоримую помощь в  уста-
новлении диагноза [22–24]. В  работе L. Padua 
и соавт. показано, что ультразвуковая картина 
поперечного сечения нерва коррелирует с дли-
тельностью заболевания: утолщенные гипо- 
и  гиперэхогенные фасцикулы наблюдаются на 
ранней и  промежуточной стадиях ХВДП со-
ответственно, гиперэхогенные неутолщенные 
фасцикулы – при длительном/тяжелом течении 
заболевания [24]. A. Kerasnoudis и соавт. разра-
ботали балльную оценку ультразвуковых пара-
метров Бохум (Bochum ultrasound score – BUS), 
которая позволяет на ранней стадии диффе-
ренцировать синдром Гийена – Барре от ХВДП 
с острым началом с чувствительностью и спец-
ифичностью до 90% [23, 25]. С помощью расши-
ренной версии BUS – Nerve Ultrasound Protocol 
(NUP) этой же группы авторов – можно диффе-
ренцировать ХВДП, синдром Льюиса – Самнера 
и  мультифокальную моторную невропатию 
[25]. Протокол Ultrasound Pattern Sum Score 
(UPSS) оценивает степень изменения площади 
поперечного сечения периферических и череп-
ных нервов, стволов плечевого сплетения и по-
зволяет рассчитать суммарный балл, который 
указывает на воспалительную, наследственную 
полинейропатию или нейропатию другого ге-
неза [22, 26].
Конфокальная микроскопия  – неинва-
зивный метод, используемый преимуществен-
но в  офтальмологической практике, способен 
определять повреждения тонких немиелини-
зированных волокон при различных полиней-
ропатиях, в  том числе воспалительного гене-
за. На небольшой группе пациентов с  ХВДП 
было показано снижение параметров волокон 
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роговичного нерва и возникновение в нем вос-
палительных инфильтратов в  сравнении со 
здоровыми добровольцами [27]. 
Учитывая обширный список заболеваний, 
имеющих схожую картину с ХВДП, в подавля-
ющем большинстве случаев необходима оцен-
ка ряда лабораторных показателей, позво-
ляющих исключить альтернативный диагноз: 
глюкозы, гликированного гемоглобина, элек-
тролитов, гормонов щитовидной железы, ви-
тамина  В12, а  также общего и биохимического 
анализа крови, электрофореза белков сыво-
ротки и  мочи с  иммунофиксацией и  анализом 
легких цепей. В  ряде случаев при наличии на-
стораживающих симптомов требуется исклю-
чение боррелиоза, системных заболеваний 
и наследственных нейропатий. В свою очередь, 
ХВДП может быть ассоциирована с лимфомой, 
гепатитом С и ВИЧ-инфекцией [1, 2, 7, 13].
Обнаружение анти-IgG4-антител к  нодаль-
ным и  паранодальным белкам характерно для 
ряда пациентов с ХВДП-подобным фенотипом, 
Таблица 2. Основные заболевания, имитирующие течение хронической воспалительной демиелинизирующей полинейропатии
Исследование Нозология Ключевой признак
Kaida K. [31]; Esposito S., 
Longo M.R. [32]
Синдром Гийена – Барре Монофазное заболевание, нарастание симптоматики 
к 3–4-й неделе с последующей стабилизацией 
и улучшением симптоматики
Наличие до 70% случаев триггерных факторов (инфекция, 
вакцинация, оперативное вмешательство)
Beadon K. и соавт. [33]; 
Yeh W.Z. и соавт. [34]
Мультифокальная моторная 
нейропатия
Асимметричная симптоматика, преимущественно в области 
рук
Отсутствие ответа на терапию ГКС, положительный ответ на 
ВВИГ
Отсутствие объективных и субъективных сенсорных 
нарушений
Обнаружение анти-GM1-антител в 30–80% случаев
Lunn M.P. [35]; Rison R.A., 
Beydoun S.R. [36]
Парапротеинемические ПНП 
(POEMS, MGUS, дистальная 
приобретенная демиелинизирующая 
полинейропатия, ассоциированная 
с IgM, с наличием анти-MAG-антител 
или без таковых; макроглобулинемия 
Вальденстрема, криоглобулинемия, 
хроническая атактическая 
нейропатия с дисиалозиловыми 
антителами)
Отсутствие ответа на патогенетическую терапию
Обнаружение секреции аномального парапротеина при 
иммуноэлектрофорезе
Плюс-симптомы – отеки, гепатоспленомегалия, кожные 
проявления
Повышение уровня VEGF, обнаружение анти-МАГ-антител
Rajabally Y.A. и соавт. [37]; 
Bril V. и соавт. [38]
Диабетическая ПНП Отсутствие ответа на патогенетическую терапию для ХВДП
Большая продолжительность сахарного диабета 
с декомпенсированным течением
Преимущественно дистальная симптоматика
Первично аксональное поражение нервов
Allen J.A., Lewis R.A. [4]; 
Neligan A. и соавт. [6]; 
Özel G. и соавт. [39]
Наследственные ПНП (НМСН 1А, дебют 
НМСН 1В во взрослом возрасте, 
НМСН 1Х, НМСН 4, HNPP)
Наследственный анамнез
Отсутствие эффекта от проводимой терапии
Медленно прогрессирующее доброкачественное течение
Lozeron P. и соавт. [1] Транстиретиновая семейная 
амилоидная полинейропатия
Наследственный анамнез
Отсутствие эффекта от проводимой терапии
Быстрое прогрессирование заболевания
Вегетативные нарушения (нарушение потоотделения, 
тазовые расстройства) 
Необъяснимая потеря массы тела
Признаки сопутствующего карпального туннельного 
синдрома
Нарушение работы почек, сердца
ВВИГ – внутривенная высокодозная терапия иммуноглобулином, ГКС – глюкокортикостероидные препараты, ПНП – полинейропатия,  
ХВДП – хроническая воспалительная демиелинизирующая полинейропатия
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тем не менее определение данных антител еще 
не вошло в  рутинную клиническую практику, 
необходимо проведение дальнейших исследо-
ваний [7, 10, 28, 29].
Антитела к  ганглиозидам могут иметь до 
40,3%  больных. Однако диагностическая цен-
ность этого исследования не определена, поэто-
му оно не стало рутинным в диагностике ХВДП 
[30].
Один из важных показателей диагностики 
заболевания  – ответ на патогенетическую те-
рапию, что отражено в  критериях EFNS/PNS 
(2010). Ключевым моментом здесь является до-
статочность объема лечения (соблюдение дози-
ровки, режима и длительности терапии), а также 
правильность оценки ответа на лечение [4, 15].
Дифференциальный диагноз
В работе J.A.  Allen и  R.A.  Lewis, опубликован-
ной в  2015  г., на когорте из 59  больных пока-
зано, что почти половина пациентов с диагно-
зом ХВДП по факту имели другое заболевание. 
Следует отметить, что у всех вышеупомянутых 
пациентов был атипичный фенотип ХВДП [4]. 
В табл. 2 перечислены основные заболе-
вания, которые могут имитировать течение 
ХВДП. 
Заключение
В настоящее время о  ХВДП следует говорить 
скорее как о  спектре заболеваний, нежели от-
дельной нозологии, при этом обоснования 
принадлежности той или иной формы к  ати-
пичному варианту ХВДП недостаточно подкре-
плены имеющимися представлениями о  меха-
низмах ее патогенеза.
Показано, что у большого количества (до по-
ловины) пациентов с  атипичной формой ХВДП 
со временем данная форма переходит в  «клас-
сическую», что в  очередной раз доказывает 
общность патогенеза различного спектра форм 
ХВДП [2, 7, 8, 13]. Тем не менее остальные пациен-
ты сохраняют клиническую картину атипичной 
ХВДП на протяжении всего времени заболева-
ния [7]. Вопрос, имеют они атипичный вариант 
ХВДП или ХВДП-подобное заболевание с другим 
патогенезом (как в случае полинейропатии, ассо-
циированной с  нодальными и  паранодальными 
антителами к  IgG4), до сих пор остается не ре-
шенным [8, 13, 29]. С появлением новых исследо-
ваний мультифокальная моторная нейропатия, 
а также полинейропатия, ассоциированная с ан-
ти-МАГ-антителами, перестали считаться вари-
антами ХВДП и  сегодня относятся к самосто-
ятельным нозологиям [4, 6]. Ожидается, что по 
мере дальнейшего изучения заболевания клас-
сификация форм ХВДП, а возможно, и критерии 
ее диагностики будут претерпевать изменения. 
Важно помнить, что ХВДП – потенциально ку-
рабельное состояние, а значит, от специалистов 
требуется особое внимание при диагностиче-
ском поиске, тщательное исключение альтерна-
тивного диагноза и информированность о вари-
антах атипичного течения заболевания. 
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Сhronic inflammatory demyelinating polyneu-
ropathy (CIDP) is the most prevalent acquired 
dysimmune neuropathy with clinical picture of 
symmetric motor and sensory disturbances. Since 
the first description of CIDP, many atypical variants 
have been described, which may reach up to 50% 
of cases. Diagnosis of atypical CIDP may be chal-
lenging due to different clinical presentation and 
treatment response. Current researches improve 
our knowledge about dysimmune neuropathies 
and highlight the importance of its classification. 
Nowadays CIDP is considered as a spectrum of 
disorders rather than a separate disease entity. 
Up to date, more than 15 diagnostic criteria have 
been proposed reflecting the complexity of СIDP 
diagnosis. Many polyneuropathies may mimic 
CIDP, therefore CIDP is frequently a diagnosis of 
exclusion. The key diagnostic instrument is elec-
troneuromyography; however, the issues related 
to results misinterpretation and some technical as-
pects are the most important in CIDP misdiagnosis. 
Supportive instrumental and laboratory methods 
have variable sensitivity and specificity, making 
challenging CIDP diagnosis, especially its atypical 
forms. The importance of an early and accurate 
diagnosis of CIDP is supported by an effective 
pathogenic treatment, which affects the patient's 
prognosis and level of disability. 
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